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I y Bensaid 

Resume. - Le prolapsus valvulaire mitral n'a ete veritablement individualise que depuis quatre decennies, a 
la suite des travaux de Reid et Barlow. Le diagnostic et le pronostic ont ete progressivement clarifies lors de ces 
20 dernieres annees, apres une confusion initiale liee a des biais de recrutement ou de selection. 
L'utilisation de criteres echocardiographiques rigoureux permet de chiffrer maintenant la prevalence a 2,4 % 
de la population generale. La meilleure definition du prolapsus valvulaire mitral est d'ordre 
anatomofonctionnelle. C'est histologiquement une degenerescence myxoide du tissu valvulaire mitral dont la 
couche spongieuse vient envahir et fragiliser la couche fibreuse. C'est, en echocardiographie 
bidimensionnelle, une hernie ou une protrusion de plus de 2 mm d'un ou des deux feuillets de la valve mitrale 
dans I'oreillette gauche en systole sur une coupe longitudinale parasternale grand axe. 
Cliniquement, il s'agit de sujets qui se plaignent d'une symptomatologie assez riche, mais non specifique, en 
dehors des palpitations ou d'une hypotension orthostatique. L'auscultation cardiaque la plus evocatrice 
recueille un click meso- ou telesystolique, suivi d'un souffle telesystolique. 

On distingue deux types de prolapsus suivant que I'epaisseur des feuillets mitraux est egale ou superieure 
(forme dite classique) ou inferieure (forme non classique) a 5 mm. La forme classique (1,3 % des cas) est 
repartie a peu pres egalement entre les deux sexes. Elle comporte un risque de complications de I'ordre de 1 a 
3/1 00 annees-patient, sous forme d'insuffisance mitrale le plus souvent par rupture de cordages du feuillet 
posterieur, d'endocardite infectieuse, de troubles du rythme graves, voire de mort subite. Mais contrairement 
aux donnees initiales, le prolapsus est rarement la cause des accidents vasculaires cerebraux du sujet jeune de 
moins de 45 ans. Une prophylaxie anti-infectieuse rationnelle et une chirurgie reparatrice precoce de 
I'insuffisance mitrale doivent pouvoir en ameliorer le pronostic. 

La forme non classique (1, 1 % des cas) est a nette predominance feminine et devolution generalement 
benigne, d'oii la necessite de rassurer avant tout de tels sujets. 

Les progres de la genetique, actuellement en pleine expansion, permettront peut-etre une nouvelle 
classification moleculaire de cette affection a transmission autosomique dominante. 

© 2001 Editions Scientifiques et Medicates Elsevier SAS. Tous droits reserves. 

Mots-cles : prolapsus valvulaire mitral, echocardiographie, genetique, complications, insuffisance mitrale, 
endocardite infectieuse, troubles du rythme, mort subite, accidents vasculaires cerebraux. 



Introduction 



Le prolapsus valvulaire mitral (PVM) est connu depuis plus d'un 
siecle puisque la premiere description remonte a 1887, annee ou 
Cuffer et Barbillon [28] ont rapporte pour la premiere fois le click 
mesosystolique sous la denomination de « bruit de galop 
mesosystolique », appele par la suite « bruit de triolet » par 
Gallavardin [441 . En fait, le PVM n'est vraiment individualise comme 
une affection cardiaque qu'a partir de 1961 par Reid 1821 qui, 
contrairement aux anciens auteurs, attribue la nature des clicks a la 
mise en tension brutale des cordages de l'appareil valvulaire mitral, 
et de 1963 par Barlow et al [6] qui demontrent l'origine mitrale de 
l'association click mesosystolique-souffle telesystolique. Parmi les 
nombreuses denominations proposees pour qualifier l'affection, la 
plus communement retenue est celle de prolapsus valvulaire 
mitral [27] , le terme de maladie de Barlow etant parfois employe. 



/ulien Bensaid : Professeur des Universites, praticien hospitalier, 51, avenue Caribaidi, 87000 Limoges, 
France. 



Definition. Etiologie 



Le PVM peut se definir d'une maniere anatomofonctionnelle comme 
une degenerescence myxoide du tissu valvulaire avec, en 
echocardiographie bidimensionnelle, une hernie ou une protrusion 
de plus de 2 mm d'un ou des deux feuillets de la valve mitrale dans 
I'oreillette gauche en systole, designee sous le nom de 
ballonnisation, et coaptation des deux feuillets mitraux posterieure 
au plan de l'anneau mitral, observee essentiellement en coupe 
longitudinale parasternale grand axe. Cette definition permet 
d'atteindre, selon Alpert et al [2] , une sensibilite de 87 % et une 
specificite de 97 %. Des valeurs superieures peuvent etre obtenues 
en recourant si necessaire a la voie transcesophagienne [981 . Pour les 
chirurgiens [19i , le terme de prolapsus implique une perte de 
coaptation des deux feuillets mitraux, qui s'accompagne alors 
necessairement d'une insuffisance mitrale. 

On distingue deux formes de PVM : des formes dites classiques 
[43, 68] ou encore primaires [74] lorsque I'epaisseur maximale des 
feuillets mitraux est egale ou superieure a 5 mm et des formes non 
classiques lorsque cette epaisseur est inferieure a 5 mm, la protrusion 
des feuillets mitraux dans I'oreillette gauche en systole etant 
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superieure a 2 mm dans les deux cas. Lorsque cette protrusion est 
inferieure ou egale a 2 mm, on peut considerer qu'il s'agit de 
variantes de la normale [73 - 951 . 

Dans la tres grande majorite des cas, le prolapsus est rencontre chez 
des sujets sans antecedents pathologiques et sans autre cardiopathie 
decelable. C'est une veritable entite clinique appelee PVM 
idiopathique. L' affection peut soit presenter un caractere familial 
avec une transmission genetique se faisant sur le mode autosomique 
dominant a penetrance incomplete et expression reduite chez le sujet 
jeune et dans le sexe masculin [351 , soit encore survenir de facon 
totalement isolee. Des travaux recents de biologie moleculaire [37 - 591 
ont permis de demontrer une heterogeneite genetique de l'affection. 
Le PVM peut aussi etre observe a l'occasion de certaines 
cardiopathies acquises, en particulier rhumatismales et ischemiques. 
II est egalement note dans les cas de dystrophic du tissu conjonctif 
type maladie de Marfan ou maladie d'Ehlers-Danlos, dans la 
communication interauriculaire et la myocardiopathie 
hypertrophique obstructive. On parle alors dans ces cas de prolapsus 
« secondaires ». 

Prevalence 



L' absence de rigueur dans l'appreciation echocardiographique du 
diagnostic de PVM a conduit, dans les premieres annees, a la 
description d'un nombre demesure de cas, veritable « epidemie » 
qui s'est amendee par la suite avec l'adoption de criteres plus stricts. 
Dans la population generale, la prevalence globale du prolapsus qui 
a ete longtemps classiquement retenue est de 5 % suivant les 
resultats de l'enquete de Framingham en 1983 1861 . Deux etudes plus 
recentes, rapportees en 1999, donnent des valeurs encore moindres. 
La premiere est celle de Freed et al [43] qui porte sur le cinquieme 
examen des descendants de la cohorte de l'etude de Framingham 
(3 491 sujets ages de 54,7 ans ± 10 ans) avec une prevalence globale 
de 2,4 %, dont 1,3 % pour la forme classique selon les criteres 
precedemment indiques, et 1,1 % pour la forme non classique avec 
une predominance feminine (deux tiers des cas environ) dans cette 
forme. La seconde est celle de Flack et al 14X1 , qui porte sur 
4 136 sujets ages de 23 a 35 ans, recrutes dans quatre villes des Etats- 
Unis, avec une prevalence de 0,6 %, le critere retenu etant une 
protrusion systolique de l'un ou l'autre feuillet mitral de 2 mm ou 
plus dans l'oreillette gauche en coupe longitudinale parasternal 
grand axe, l'epaisseur des feuillets mitraux n'etant pas precisee. 

Constatations anatomopathologiques 

Le PVM n'est documente au plan anatomopathologique que dans 
ses formes evoluees ayant necessite une chirurgie valvulaire ou 
entraine le deces avec autopsie. 

EXAMEN MACROSCOPIQUE 

Les valves sont volumineuses, epaissies, opaques avec parfois des 
zones amincies translucides. Elles sont de consistance molle, 
gelatineuse. Elles sont redondantes par exces d'etoffe (fig 1) et 
bombent anormalement dans l'oreillette gauche en systole. Elles ont 
un aspect flasque, avachi, justifiant la terminologie de floppy mitral 
valve (FMV). Dans les series autopsiques, la prevalence des FMV 
varie de 1 % [7SI a 5 % [30] , etant un peu plus elevee chez la femme et 
augmentant legerement avec l'age [30] . Les lesions affectent plus 
volontiers la petite que la grande valve. Dans la serie autopsique de 
Davies [30] , sur 1 984 cas, la petite, la grande ou les deux valves sont 
respectivement interessees dans 67 %, 10 % et 23 % des cas. 
Les cordages sont allonges et amincis, parfois epaissis et souvent 
rompus. Des ruptures de cordages sont relevees dans 40 a 60 % des 
cas chez les patients operes d'insuffisance mitrale severe par floppy 
valve [65 ' 761 . 

L'anneau mitral est habituellement dilate, depassant 10,5 cm, limite 
superieure normale de sa circonference [961 . 




1 Exemplc anatomique de prolapsus valvulaire mitral. Noter I'aspect 
de ballonnisation du a I'exces de tissu valvulaire. (Figure reproduite a partir du livre 
« Cardiopathies valvulaires acquises » de Jean et Christophe Acar, chapitre 10, p 172, 
avec la permission de Flammarion Medecine Sciences Ed, Paris, 2000.) 




2 Examen histologique d'une coupe transversale de valve mitrale montrant en bleu 
Vimportante infiltration myxoide de la couche spongieuse et en jaune le collagene de la 
couche atriale. Coloration hemateine eosine safran. Grossissement x 200. (Document 
aimablement communique par le Docteur F Paraf.) 



Des transformations fibreuses de l'endocarde au niveau des piliers 
et des parois ventriculaires adjacentes ont ete decrites. Des depots 
fibrineux tapissant des ulcerations endotheliales ont ete notes sur le 
versant atrial des deux valves. Des thrombi ont pu etre observes 
dans Tangle forme par la valve prolabee et la paroi auriculaire 
gauche. 

EXAMEN HISTOLOGIQUE 

De nombreuses etudes histologiques ont ete publiees en microscopie 
optique, electronique et en immunohistochimie [4 ' 55 - 81 - 92] . Elles 
concordent sur la profonde disorganisation de la structure normale 
de la valve et cela en l'absence de toute reaction inflammatoire. 

Trois types d'alteration sont notes. 

■ Depot de substances myxo'ides 

C'est la lesion histologique la plus evidente. Ces depots infiltrent et 
boursouflent la couche spongieuse (fig 2), refoulant ou envahissant 
la couche fibreuse et justifiant les appellations de transformation 
myxoide, mucoide ou myxomateuse [55 - 81] . lis repondent a des 
proteoglycanes (acide hyaluronique) facilement mis en evidence par 
les techniques histochimiques. lis prennent en microscopie 
electronique une disposition granuleuse en « etoile » [92] . 
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3 Coupe transversale 
d'un cordage montrant I'in- 
filtration myxoide en bleu 
et le collagene en jaune. Co- 
loration hemateine cosine 
safran. Grossissement x 
62,5. (Document aimable- 
ment communique par le 
Docteur F Paraf.) 
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■ Anomalies des fibres elastiques 

Elles sont pathologiques. Elles sont fragmentees en microscopie 
optique. En microscopie electronique, les microfibrilles sont 
irregulierement disposees en amas et dissociees des composantes 
amorphes elles-memes d'aspect granuleux [921 . 

■ Alterations des fibres collagenes 

Elles sont epaissies, en spirale et fragmentees, ces lesions interessant 
surtout la couche fibreuse. 

Sur les cordages, des depots myxoides et des alterations du 
collagene (fig 3) ont ete observes dans pres de 40 % des cas [4 >. Dans 
la grande majorite des valves mitrales examinees (75 % des cas), plus 
de 20 % des cordages etaient interesses. Ces lesions histologiques 
expliquent pour une part les anomalies des proprietes physiques 
des cordages des FMV trouvees par l'equipe de Baker et Bansal [41 . 
Cette fragilite mecanique favorise vraisemblablement leur rupture. 
Si les lesions histologiques sont bien connues, si leur manque de 
specificite est reconnu, de nombreux points restent encore en 
discussion, concernant notamment les interrelations ballonnisation- 
lesions histologiques, l'anomalie histologique determinante, la part 
respective dans les anomalies du collagene et du tissu elastique des 
troubles de la synthese et de la lyse. 

La plupart des auteurs pensent que les anomalies histologiques sont 
les premieres en date, affaiblissant la couche fibreuse et creant la 
ballonnisation. On ignore cependant quelle peut etre la part du 
traumatisme hemodynamique a l'origine des lesions histologiques 
des valves prolabees. Pour de nombreuses equipes, les depots 
myxoides seraient contingents et la simple consequence des lesions 
du collagene et/ou des fibres elastiques 1561 . 

Quant a la part genetique, elle est reconnue dans la maladie de 
Marfan. Elle commence a etre precisee dans la maladie de Barlow 
[37, 59, 91] L es progres de la biologie moleculaire et de la genetique 
permettront certainement d'avancer dans ces domaines. 



Diagnostic 



SYMPTOMATOLOGIE CLINIQUE 

Le diagnostic de PVM peut etre suspecte chez des patients, 
generalement jeunes et a predominance feminine, qui alleguent une 
symptomatologie fonctionnelle riche a type de douleurs thoraciques, 
dyspnee d'effort, asthenie, vertiges, anxiete, voire meme attaques de 
panique, toutes manifestations qui n'ont cependant rien de 
specifique, en dehors des palpitations selon Devereux [34J et des 
syncopes par hypotension orthostatique selon Santos et al [85] . Les 
douleurs thoraciques, signalees dans la moitie des cas, sont 
generalement atypiques, tantot fugaces, tantot prolongees durant 



1 C 2 



mMtm 



4 Exemple phonocardiographique de syndrome click-souffle telesystolique (indique 
par lafleche). ECG : electrocardiogramme ; 3C2 : extremite interne du troisieme espace 
intercostal gauche ; 5C5 : pointe ; C : click ;let2 : premier et deuxihne bruits. (Figure 
reproduite a partir du livre « Cardiopathies valvulaires acquises » de Jean et Christophe 
Acar, chapitre 10, pi 73, avec la permission de Flammarion Medecine Sciences Ed, Pa- 
ris, 2000.) 

des heures, le plus souvent sans aucun lien avec l'effort. Ce sont en 
realite des biais de selection qui ont fait qu'on a voulu rattacher des 
symptomes inexpliques a des anomalies auscultatoires ou 
echocardiographiques et qui ont pu ainsi conduire a des conclusions 
erronees. 



EXAMEN PHYSIQUE 

II peut montrer des anomalies squelettiques a type de pectus 
excavatum, scoliose ou dos plat. L'index de masse corporelle est 
generalement bas, voisin de 22kg/m 2 . La tension arterielle 
systolique est plutot basse, et cela tout au long du nycthemere, 
comme le montre l'enregistrement ambulatoire sur 24 heures [20] . 

AUSCULTATION CARDIAQUE 

Elle est plus suggestive du diagnostic que la symptomatologie 
fonctionnelle, surtout quand elle est sensibilisee par des manoeuvres 
posturales ou pharmacodynamiques. Elle meriterait d'etre conservee 
sur des enregistrements phonocardiographiques, documents utiles 
et negliges a tort. 

En decubitus dorsal, le meilleur signe est la perception d'un click 
dit non ejectionnel, mesosystolique ou telesystolique, survenant au 
morns 140 ms apres le premier bruit, suivi d'un souffle telesystolique 
au niveau de la region apicale (fig 4). Lors du lever, le click et le 
souffle deviennent plus precoces par reduction du volume 
ventriculaire gauche. Lors de l'accroupissement, le click et le souffle 
sont retardes par augmentation du volume ventriculaire gauche, 
rendant les signes stethoscopiques du prolapsus moins intenses. A 
l'inverse, les vasopresseurs type methoxamine ou vasoxine et 
phenylephrine augmentent l'intensite du souffle systolique et 
peuvent meme le faire apparaitre, ainsi que le click, lorsqu'il n'existe 
pas a l'etat basal. La perception d'un souffle holosystolique apexien, 
irradiant dans l'aisselle gauche, traduit une insuffisance mitrale 
significative. 

RADIO GRAPHIE THORACIQUE 

Elle montre, en l'absence d'insuffisance mitrale, un volume 
cardiaque generalement normal, et permet de confirmer l'existence 
d'eventuelles anomalies squelettiques retrouvees a l'examen 
physique. 
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wee feuillets d'epaisseur 
ans sans aucune compli- 

(7 mm) chez un homme 
■dite infectieuse. 




ELECTRO CARD I O GRAMME 

L'electrocardiogramme de repos peut enregistrer, dans un tiers des 
cas, mais sans que cela ne soit specifique du PVM, l'aplatissement 
ou la negativation des ondes T, associe ou non a un minime sous- 
decalage du segment ST, dans les derivations inferieures [12] ou 
inferolaterales 1701 . Une variabilite peut s'observer d'un trace a l'autre, 
avec une normalisation occasionnelle. Les intervalles QT et QTc ne 
sont pas significativement differents de ceux d'un groupe de sujets 
controles correctement apparies, mais il existe cependant une 
dispersion de la repolarisation ventriculaire plus importante qui est 
le substrat potentiel des arythmies ventriculaires I931 . 

L'association de douleurs thoraciques et de troubles de la 
repolarisation ventriculaire peut orienter a tort vers une insuffisance 
coronaire, d'autant qu'une epreuve d'effort electrocardiographique 
peut comporter des faux positifs sous forme d'un sous-decalage du 
segment ST. Mais il existe alors egalement, selon Douard et al M , 
une augmentation de l'amplitude de l'onde q en derivation CM5, 
qui contraste avec la frequente diminution observee chez les patients 
coronariens. La pratique d'un echocardiogramme de stress sur tapis 
roulant ou bicyclette ergometrique serait plus performante pour le 
diagnostic d'insuffisance coronaire, avec une sensibilite de 82 % et 
une specificite de 96 % chez les patients qui atteignent plus de 85 % 
de la frequence cardiaque maximale theorique I61] . En cas de doute, 
une scintigraphic myocardique au thallium 201 peut etre realisee, 
avec une sensibilite de 90 % et une specificite de 100 % selon Klein 
et al [ 5 «. 

L'electrocardiogramme basal gagne a etre complete par un 
enregistrement de 24 heures, selon la methode de Holter, pour 
mieux apprehender les troubles du rythme et notamment les 
arythmies ventriculaires. 




6 Echocardiographie bidimensionnelle par voie transthoracique montrant un pro- 
lapsus de la petite valve mitrale dans V oreillette gauche en systole, indique par lafleche. 
VG : ventricule gauche ; OG : oreillette gauche ;Ao : aorte. (Figure reproduite a partir 
du livre « Cardiopathies valvulaires acquises » de Jean et Christophe Acar, chapitre 10, 
p 174, avec la permission de Flammarion Medecine Sciences Ed, Paris, 2000.) 




ECHOCARDIOGRAPHIE 

Elle represente l'element de reference dans ses differentes modalites. 

L'echocardiographie en mode TM (fig 5), orientee par 
l'echocardiographie bidimensionnelle, met en evidence un 
deplacement posterieur de l'interface valvulaire (ligne C-D) 
telesystolique egal ou superieur a 2 mm, donnant un aspect en 
« louche », ou holosystolique superieur a 3 mm donnant un aspect 
en « hamac ». 

L'echocardiographie bidimensionnelle (fig 6) est en quelque sorte 
l'« etalon-or » du diagnostic de prolapsus, a condition que les 
anomalies de protrusion des feuillets mitraux dans l'oreillette 
gauche en systole soient enregistrees en coupe longitudinale 
parasternale grand axe. Le simple recul en coupe apicale quatre 
cavites n'est pas significatif car, du fait que l'anneau mitral ne se 
situe pas sur un plan mais a une forme en « selle », un nombre 
important de faux positifs est detecte dans cette incidence [621 . 

L'echocardiographie par voie transcesophagienne (fig 7) est encore 
plus performante, mais elle ne parait devoir etre reservee qu'aux 
complications, notamment infectieuses et emboliques, et en cas de 
regurgitation mitrale brutale ou aggravee. 




7 Echocardiographie par voie transcesophagienne avec a gauche enregistrement en 
diastole et a droite en systole montrant un prolapsus de la petite valve mitrale dans 
l'oreillette gauche. OG : oreillette gauche ; VG : ventricule gauche. 

L'echodoppler pulse, continu et a codage couleur, permet la 
detection et l'appreciation au moins semi-quantitative d'une 
insuffisance mitrale associee, ce qui peut etre utile dans l'optique 
d'une prophylaxie anti-infectieuse en cas de prolapsus « silen- 
cieux » a l'auscultation. 

Depuis quelques annees, les avancees informatiques concernant 
surtout le traitement de l'image permettent la representation du 
cceur en trois dimensions (3D). L'echocardiographie 
tridimensionnelle (3D), utilisant notamment une sonde 
transcesophagienne multiplan, comparee a la methode 2D, permet 
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8 Reconstruction tridimensionnelle (3D) de la valve mitrale obtenue par voie ceso- 
phagienne (sonde multiplan, systeme Tomtec). Vue superieure de la valve mitrale apres 
atriotomie gauche virtuelle. Noter le prolapsus du segment posteromedial, indique 
par la fleche oblique. L'auricule gauche est Men visualise, indique par lafleche horizon- 
tale. (Document aimablement communique par le Dr A Hagege et reproduit a partir 
du livre « Cardiopathies valvulaires acquises » de jean et Christophe Acar, chapitre 10, 
p 175, avec la permission de Flammarion Medecine Sciences Ed, Paris, 2000.) 



une analyse fiable de l'appareil valvulaire mitral pathologique, 
particulierement en ce qui concerne ses relations avec les structures 
avoisinantes, la mobilite valvulaire, l'etat des commissures ou la 
surface de l'orifice [9 - 22] . La methode permet une localisation plus 
fiable du prolapsus (fig 8) et une meilleure appreciation de son 
etendue. II est possible aussi d'avoir une representation volumique 
des jets doppler couleur des regurgitations mitrales. Une aide au 
geste chirurgical peut etre egalement apportee par les 
reconstructions 3D en pre- ou peroperatoire en cas de plastie mitrale 
[3i, 49] L'echocardiographie 3D est un nouvel outil d'investigation non 
invasif, tres prometteur, et qui a deja fait ses preuves, mais qui n'est 
encore l'apanage que de quelques centres hautement specialises. 

Interet de l'echocardiographie dans le PVM. 

- Assure le diagnostic de PVM (positifet differentiel). 

- Apprecie la morphologie et I'epaisseur des valves. 

- Evalue la severite de I'insuffisance mitrale. 

- Apprecie la fonction systolique du ventricule gauche. 

- Recherche une eventuelle anomalie associee, valvulaire ou 
septate. 

ANGIOCARDIOGRAPHIE 

Elle n'est plus guere utilisee a titre diagnostique, ayant ete 
supplantee par l'echocardiographie bidimensionnelle. Elle ne reste 
indiquee que pour apprecier le retentissement hemodynamique 
d'une fuite mitrale severe, ou surtout devant la suspicion d'une 
coronaropathie associee. 

Pronostic 



En pratique courante, il importe non seulement de faire le diagnostic 
de PVM, mais egalement d'en preciser le pronostic. De fagon 
globale, la survie observee a long terme des patients ayant un PVM 
n'est pas differente de celle attendue. Deux etudes successives de la 
Mayo Clinic, a 15 ans d'intervalle, constatent ainsi une survie de 
88 % a 8 ans pour la premiere [75] , 82 % a 10 ans pour la seconde I3] . 
Cette survie est statistiquement plus faible lorsque existent des 
facteurs de gravite 01 . 

Si Ton se fonde sur des constatations purement 
echocardiographiques I43 - 68] , on peut separer schematiquement deux 
formes distinctes de PVM : des formes benignes [101 a predominance 
feminine qui correspondent aux formes non classiques de la 
litterature anglo-saxonne, et des formes potentiellement graves par 
leurs complications [17] dont la prevalence varie de 1,3 % dans la 
population generale selon Freed et al [431 , a 2,3 % dans une 
population plus selectionnee selon Marks et al [68J . 



On peut rapprocher de cette classification celle de Boudoulas et al [151 
qui distingue egalement deux types de prolapsus. Le premier type, 
appele « PVM syndrome », est secondaire a un dysfonctionnement 
du systeme nerveux autonome ou endocrinien et responsable d'une 
symptomatologie fonctionnelle riche observee chez des sujets jeunes 
d'age moyen 30 ans avec une predominance feminine (69 % de 
femmes pour 31 % d'hommes). Le second type, appele « PVM 
anatomique », correspond a des lesions myxoides importantes a 
l'origine de complications serieuses observees chez des sujets d'age 
moyen 67 ans avec une predominance masculine (62 % d'hommes 
pour 38 % de femmes). 

De facon generale, les criteres de gravite de l'affection sont d'ordre 
clinique, electrocardiographique, echocardiographique et 
hemodynamique (cf infra). C'est d'une part l'existence d'une 
insuffisance mitrale significative, detectee ou confirmee par 
echocardiographie doppler a l'etat basal, voire provoquee ou revelee 
par une epreuve d'effort |901 , surtout s'il existe une fraction d'ejection 
basse, inferieure a 50 %, et une dilatation de l'oreillette gauche [3] . 
Les compagnies d'assurances americaines [691 avaient bien montre 
que la presence d'un souffle systolique apical etait un facteur de 
surmortalite par rapport a une population normale. C'est, d'autre 
part, la presence d'extrasystoles ventriculaires nombreuses, surtout 
polymorphes, avec des doublets ou des triplets, voire des salves de 
tachycardie ventriculaire, mieux apprehendees sur enregistrement 
Holter de 24 heures qu'apres epreuve d'effort. C'est enfin, pour 
plusieurs auteurs [43 - 6S - 73 - 75] , la constatation en echocardiographie 
d'un epaississement des feuillets mitraux, mesurable en echographie 
TM, bidimensionnelle ou transcesophagienne, egal ou superieur a 
5 mm avec redondance, ce qui correspond a l'aspect anatomique 
decrit sous le nom de FMV. Ainsi, pour Nishimura et al [75] , le risque 
de complications graves (mort subite, endocardite infectieuse, 
embolie cerebrale) est de 10,3 % lorsque les feuillets mitraux sont 
epaissis, versus 0,7 % (p < 0,001) dans le cas contraire, et de 14 % 
versus 8 % mais de facon non significative pour Zuppiroli et al 1991 
qui sont moins formels sur la valeur de ce signe. Pour d'autres 
auteurs enfin [24 - 73 - 841 , d'autres criteres echocardiographiques de 
gravite seraient un deplacement des feuillets mitraux ou de leur 
point de coaptation a plus de 5 mm du plan de l'anneau mitral ou 
une asymetrie de coaptation des feuillets [731 , ainsi qu'une dilatation 
de l'anneau mitral. 

Criteres de gravite du PVM. 

- Insuffisance mitrale significative a l'etat basal ou apres epreuve 
d'effort. 

- Epaississement superieur ou egal a 5 mm et/ou redondance 
des feuillets mitraux. 

- Deplacement des feuillets mitraux a plus de 5 mm du plan de 
l'anneau mitral. 

- Dilatation de l'anneau mitral. 

- Extrasystoles ventriculaires nombreuses, polymorphes, doublets, 
triplets, tachycardie ventriculaire. 

FORMES BENIGNES 

Les formes benignes de prolapsus ou formes non classiques sont 
generalement decouvertes chez des sujets jeunes, en majorite des 
femmes, qui se plaignent de nombreux symptomes, mais qui n'ont 
rien a l'auscultation ou simplement un click meso- ou telesystolique 
avec, a l'echocardiographie, des feuillets mitraux d'epaisseur fine. 
Leur courbe actuarielle de survie n'est pas significativement 
differente de celle d'une population correctement appariee sans 
prolapsus. Vivaldi et al [95] ont pu suivre pendant 10 ans de tels 
patients, sans observer de complications majeures ni de 
developpement d'une insuffisance mitrale significative. Ces sujets 
doivent etre avant tout rassures, et ils ne doivent faire l'objet 
d'aucun interdit, notamment en matiere de sport de loisir qui est 
meme recommande, ou de competition, ou de contraception 
hormonale chez la femme. On peut se contenter chez eux d'une 
surveillance tous les 5 ans [34] . Une etude de Scordo [S7] a evalue les 
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Tableau I. - Incidence des principales complications observees au conrs de revolution du prolapsus valvulaire mitral. 



Auteurs 


Nombre 
de malades 


Age moyen 
(annees) 


Duree du suivi 
(annees) 


Complications pour 100 annees-patient 


Chirurgie 
mitrale 


Mort subite 


Endocardite 
infectieuse 


Accidents 
vasculaires 
cerebraux 


Total 


Nishimura et al 1741 


237 


44 


6,2 


1,2 


0,4 


0,2 


0,14 


1,9 


Duren et al 1401 


300 


42,2 


6,1 


1,5 


0,16 


1 


0,6 


3,3 


Zuppiroli et al [1001 


316 


42 


8,5 


0,4 


0,2 


0,1 


0,3 


1 



Tableau II. - Frequence de I'insuffisance mitrale suivant I'etat anatomique des valves. 



Auteurs 


Globalement 


Valves epaissies > 5 mm 


Valves non epaissies 


p 


Chandraratna 1211 1984 86 PVM age moyen 33,9 ans 


10,5 % 


23 % 


4 % 


<0,05 


Marks 1681 1989 2424 PVM age moyen 47,6 ans 


6,6 % 


11,9 % 


0% 


< 0,001 


Freed [431 1999 84 PVM age moyen 54,7 ans 




7% 


0 % 





PVM : prolapsus valvulaire mitral. 

effets de la pratique d'un programme d'entrainement en endurance 
(exercice aerobique continu) a raison d'une seance de 45 a 
60 minutes trois fois par semaine pendant 12 semaines chez 38 
jeunes femmes d'age moyen 34 ans ayant un PVM. II en est resulte 
une amelioration significative des signes fonctionnels avec une 
sensation de bien-etre, une reduction de I'etat d'anxiete et une 
majoration de la capacite fonctionnelle, la consommation maximale 
d'oxygene MV0 2 passant de 30 a 41 mL/kg/min. 

PASSAGE D'UNE FORME BENIGNE A UNE FORME GRAVE 

Le passage d'une forme benigne a une forme grave est relativement 
rare. Chez les sujets n'ayant au premier examen qu'un click 
systolique confirme par phonocardiographie, la survenue au cours 
de revolution d'un souffle telesystolique s'observe dans 10 % des 
cas au bout de 4,3 ans selon You-Bing et al 1971 et 19 % des cas au 
bout de 8 ans selon Tofler l9i \ Chez les sujets ayant initialement un 
souffle telesystolique, le developpement d'un souffle holosystolique 
generalement secondaire a une rupture de cordages s'observe deux 
fois sur neuf avec un suivi de 4,3 ans dans l'etude de You-Bing et 
al [97] , ce qui necessite alors une surveillance plus rapprochee de ces 
patients, par exemple une fois par an. 

FORMES GRAVES 

Les formes graves de prolapsus ayant pour substratum un 
epaississement des feuillets valvulaires mitraux [6S - 751 et/ ou une 
insuffisance mitrale spontanee [57 - 661 ou declenchee par une epreuve 
d'effort [90] , sont plutot identifiees a l'occasion d'une complication, 
notamment chez l'homme de la cinquantaine et au-dela. Les sujets 
qui en sont affectes doivent faire l'objet d'un suivi encore plus 
rigoureux, au moins tous les 6 mois, car ils sont exposes a des 
complications dont l'incidence globale est estimee de 1 a 
3/100 annees-patient (tableau I). Aussi, le sport de competition et la 
contraception hormonale leur sont deconseilles. Ces complications 
sont au nombre de cinq : I'insuffisance mitrale severe, l'endocardite 
infectieuse, les troubles graves du rythme ventriculaire, la mort 
subite et les accidents vasculaires cerebraux et retiniens. 



Complications 



EXISTENCE OU SURVENUE D'UNE INSUFFISANCE 
MITRALE SEVERE 

Observee essentiellement chez l'homme de plus de 50 ans, en 
surpoids et hypertendu [89] , I'insuffisance mitrale severe, 
generalement definie par une surface maximale du jet regurgite 
superieure a 40 % de la surface atriale, est le plus souvent secondaire 



a une rupture de cordages (flail mitral leaflet), bien mise en evidence 
par echocardiographie transcesophagienne. Sa frequence est 
significativement plus elevee quand les valves mitrales sont 
epaissies ( tableau II), autrement dit dans les formes classiques, et 
chez les patients qui ont un prolapsus du feuillet posterieur par 
rapport a ceux qui ont un prolapsus du feuillet anterieur 
(p < 0,001, 54). 

Une correction chirurgicale de rinsuffisance mitrale est d'autant plus 
indiquee que, outre des signes cliniques de mauvaise tolerance, la 
fraction d'ejection du ventricule gauche est inferieure ou egale a 
60 % et le diametre telesystolique du ventricule gauche superieur 
ou egal a 45 mm [14] . Singh et al [89] estiment que la necessite de 
recourir a un traitement chirurgical concerne 0,8 % des femmes et 
2,6 % des hommes ayant un prolapsus avec insuffisance mitrale 
severe avant l'age de 65 ans, 1,4 % des femmes et 5,5 % des hommes 
a l'age de 75 ans. 

Dans l'experience de Marks et al [68] , le besoin d'une intervention 
chirurgicale est retrouve dans 4,8 % des cas, mais dans 6,6 % des cas 
s'il y a epaississement valvulaire contre 0,7 % des cas en son absence 
(p < 0,02). En regroupant les resultats de trois equipes [4 °- 75 - 1001 
totalisant 853 malades, l'incidence de la chirurgie mitrale est de 
l'ordre de 0,4 a 1,5/100 annees-patient (tableau II). 

Le risque operatoire de cette chirurgie, qui doit etre autant que 
possible precoce [47] , conservatrice et reparatrice avec mise en place 
d'un anneau de Carpentier, est acceptable, qu'il s'agisse d'un 
prolapsus du feuillet posterieur, du feuillet anterieur ou des deux 
feuillets. II est de 1,8 % apres annulovalvuloplastie de Carpentier 
dans l'experience de Michel et Acar [71] , avec une survie de 88 % a 
5 ans et de 80 % a 10 ans, des resultats semblables etant obtenus par 
Cohn et al [251 . II est de 6,6 % apres remplacement valvulaire dans 
l'experience de Kolibash et al [5SI . 

Maisano et al 1671 ont mis au point une technique originale 
d'intervention reparatrice qui consiste a suturer « bord a bord » les 
deux feuillets mitraux. Cette intervention, simple et rapide selon ses 
auteurs, permet d'obtenir des resultats anatomiques et fonctionnels 
satisfaisants a moyen terme pour une mortalite hospitaliere de 1,6 %. 

De facon globale, le PVM represente actuellement 25 % de la 
chirurgie valvulaire mitrale [33 - 89] . C'est la cause la plus frequente 
des insuffisances mitrales chirurgicales d'origine degenerative, avant 
les ruptures de cordages de meme etiologie mais sans maladie de 
Barlow C. Chez les patients en attente de chirurgie, un traitement 
medical par un inhibiteur de l'enzyme de conversion de 
l'angiotensine (ramipril 10 mg deux fois par jour) pourrait etre 
institue selon Host et al [48] , car il permet une diminution de la 
regurgitation mitrale en reduisant les resistances vasculaires 
peripheriques, ce qui est d'autant plus benefique que les sujets sont 
souvent hypertendus. 
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ENDOCARDITE INFECTIEUSE 

Elle constitue un risque evolutif certain au cours du PVM selon 
Clemens et al [23J et Mac Mahon et al [661 avec une incidence de 0,1 a 
1/100 annees-patient (tableau I). On estime que, par rapport a une 
population-temoin, l'existence d'un PVM multiplie par cinq le risque 
d'endocardite infectieuse. 

L'endocardite est particulierement a redouter dans le sexe masculin 
(risque multiplie par trois), si le sujet a plus de 45 ans (risque 
multiplie par quatre) et s'il existe un souffle d'insuffisance mitrale 
(risque multiplie par 13). L'epaississement des feuillets valvulaires 
mitraux est egalement un facteur de risque, avec une prevalence de 
l'endocardite dans 3,1 % [75] a 3,5 % [6SI des cas contre 0 % en son 
absence (p < 0,05). L'evolution de l'endocardite infectieuse se solde 
par une mortalite en phase aigue variant de 12,5 a 16,5 % et implique 
un remplacement valvulaire en urgence ou a moyen terme dans 
19 a 25 % des cas [17] , encore qu'une chirurgie conservatrice puisse se 
concevoir dans certains cas. 

Une prophylaxie rationnelle de l'endocardite (cf infra), tenant 
compte d'une eventuelle allergie ou non a la penicilline, peut 
permettre d'esperer la diminution de l'incidence de cette 
complication. La prophylaxie est indiquee dans les cas de prolapsus 
qui comportent a l'etat basal un souffle systolique a l'auscultation 
ou une insuffisance mitrale significative detectee par echodoppler 
(surface maximale du jet regurgite au moins superieure a 20 %) ainsi 
qu'un epaississement des feuillets valvulaires. En revanche, une 
regurgitation mitrale declenchee par une epreuve d'effort ne semble 
pas comporter de risque d'endocardite [90J . 

Prophylaxie de l'endocardite infectieuse dans le PVM. 

- Auscultation caracteristique click-souffle telesystolique. 

- Insuffisance mitrale detectee par echodoppler a l'etat basal 
(surface maximale du jet regurgite superieure a 20 %), mais 
non apres epreuve d'effort. 

- Epaississement superieur ou egal a 5 mm et/ou redondance 
des feuillets mitraux. 

- Homme de 45 ans et plus. 

- Patient ayant fait un accident vasculaire cerebral ischemique ou 
souffrant de migraines. 

Un autre groupe de patients releverait, selon Barnett et al C8] , d'une 
prophylaxie antibiotique. Ce sont ceux qui ont fait un accident 
vasculaire cerebral ischemique. En effet, les lesions probablement 
ulcerees de la valve mitrale peuvent favoriser la formation de 
thrombi et constituer un lit pour l'infection. De meme, Litman 1641 
recommande cette prophylaxie chez les patients ayant une migraine 
associee au prolapsus (28 % des cas), dans la mesure ou ils sont plus 
exposes a la survenue d'accidents ischemiques cerebraux. Certains 
auteurs estiment que l'antibioprophylaxie est necessaire chez tout 
patient ayant un PVM, quel qu'il soit, meme « silencieux » ou ne 
comportant qu'un click isole, attitude qui ne parait pas dependable 
en raison de la rarete de l'endocardite dans ces cas, et du fait que les 
risques des effets secondaires et des complications lies au traitement 
l'emporteraient sur les benefices escomptes dans ces cas 1511 . 
Dans un tiers des cas, l'endocardite infectieuse a une origine 
dentaire. Sa prophylaxie releve alors d'une antibiotherapie par 
l'amoxicilline orale 1 heure avant les soins, a raison de 2 g chez 
l'adulte et 50 mg/kg chez l'enfant en l'absence d'allergie a la 
penicilline, par la clindamycine orale a raison de 600 mg chez 
l'adulte et 20 mg/kg chez l'enfant dans le cas contraire [29] . 

TROUBLES DU RYTHME GRAVES 

Dans les premieres etudes rapportees, leur incidence etait tres 
elevee, jusqu'a 75 % des cas, mais ces etudes concernaient 
essentiellement des patients symptomatiques vus en consultation 
dans des services specialises. En fait, lorsque Ton considere des 
groupes de patients asymptomatiques, totalement 1841 ou en 
majorite [1001 , les troubles graves du rythme ventriculaire 



(extrasystoles ventriculaires multiples et polymorphes, doublets, 
triplets et tachycardies ventriculaires) n'ont sur les enregistrements 
Holter de 24 heures qu'une incidence de 20 % [841 a 30 % [99] , et les 
arythmies supraventriculaires (tachycardies jonctionnelles 
paroxystiques, tachycardies atriales, flutters et fibrillations 
auriculaires) une incidence de 14 % [1001 . Les arythmies sont plus 
frequentes lorsque les valves sont myxoides avec epaississement des 
feuillets [72 - 84 - 991 . La prevalence des potentiels tardifs est alors tres 
elevee, trouvee a 61 % des cas par Leclercq et al [60J . Selon ces 
auteurs, le risque de voir survenir des troubles du rythme 
ventriculaire severes au cours du prolapsus apparait lorsque les 
criteres de positivite des potentiels tardifs sont tels que la duree de 
QRS est superieure ou egale a 116 ms, la duree du potentiel terminal 
en deca de 40 uV est superieure ou egale a 43 ms et la valeur du 
vecteur de Simson des 40 dernieres millisecondes (RMS 40) est 
inferieure ou egale a 11 uV, et ce avec une sensibilite de 67 %, une 
specificite de 91,5 % et un risque relatif de 21. 

Pour certains auteurs [57] , les arythmies observees au cours du 
prolapsus, notamment celles qui sont supraventriculaires, seraient 
plus liees a la presence d'une insuffisance mitrale severe avec 
dilatation auriculaire et ventriculaire gauche qu'a une anomalie 
structurelle ou fonctionnelle de la valve mitrale. 
Quoi qu'il en soit, ces troubles du rythme peuvent etre traites et 
controles par les betabloquants, dont l'utilisation est justifiee par la 
presence d'un etat hyperadrenergique dans le cadre d'un 
dysfonctionnement du systeme nerveux autonome, et/ou les anti- 
antiarythmiques. Neanmoins, ces medicaments ne doivent etre 
prescrits que dans la mesure ou les troubles du rythme sont 
symptomatiques (palpitations genantes, vertiges, syncopes) avec une 
relation de cause a effet demontree par electrocardiogramme 
ambulatoire, ou lorsqu'ils sont associes a des antecedents familiaux 
de mort subite par prolapsus. L'adjonction de magnesium en cas de 
terrain spasmophile [45] aurait un effet favorable sur la 
symptomatologie fonctionnelle [S3] . Les tachycardies supra- 
ventriculaires, notamment jonctionnelles, et les flutters, qui 
surviennent de facon reiteree, peuvent etre definitivement 
supprimes par les techniques d'ablation par radiofrequence apres 
reperage electrophysiologique de leur substrat. 

MORT SUBITE 

Son incidence est de l'ordre de 0,2 a 0,4/100 annees-patient 
(tableau I). Selon Devereux [361 , le PVM represente 1 % des etiologies 
de mort subite. Dans l'experience autopsique de Davies et al [30] , 
13 cas seulement de mort subite rattachees a un floppy valve 
syndrome sont denombres sur une periode de 5 ans, dont cinq ne 
comportaient aucune histoire clinique preexistante de cardiopathie, 
comparativement a 250 cas de mort subite par cardiopathies 
ischemiques recenses annuellement. Une fibrillation ventriculaire ou 
une tachycardie ventriculaire sont a l'origine de Tissue fatale, des 
traces de ce type ayant ete enregistres aussi bien chez des patients 
morts subitement que chez des sujets ayant pu etre reanimes avec 
succes [16] . Mais le mecanisme in time de la mort subite chez les 
patients ayant un PVM n'est pas bien elucide. Plusieurs arguments 
cliniques, electrophysiologiques, isotopiques et anatomo- 
pathologiques laissent penser que la malformation valvulaire n'est 
pas en soi la seule en cause et qu'une autre anomalie cardiaque 
associee, plus ou moins latente, peut avoir sa part de responsabilite. 
II peut s'agir ainsi d'une atteinte myocardique a predominance 
droite, comme par exemple une dysplasie arythmogene du 
ventricule droit, d'autant qu'il existe une incidence elevee des 
potentiels ventriculaires tardifs. 

Les etudes isotopiques [32] ont montre une heterogeneite de 
contraction ventriculaire droite chez les patients ayant un PVM, 
surtout ceux avec arythmies ventriculaires complexes. Une etude 
histologique 1181 realisee chez 24 sujets ayant un PVM (neuf hommes 
et 15 femmes), decedes subitement a l'age de 34 ans, a mis en 
evidence une dysplasie et un retrecissement de l'artere du nceud 
auriculoventriculaire avec fibrose de la base du septum 
interventriculaire de facon significativement plus frequente et plus 
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importante que dans des coeurs de sujets d'age moyen 30 ans 
decedes de cause traumatique. De plus, si la correction chirurgicale 
d'une insuffisance mitrale par rupture de cordages reduit le risque 
de mort subite selon Grigioni et al m , elle ne le supprime pas 
totalement. 

Enfin, on a pu incriminer a l'origine d'une fibrillation ventriculaire 
des troubles electrolytiques a type d'hypokaliemie ou les effets 
proarythmogenes des anti-antiarythmiques ou encore la rapide 
transmission au travers d'une voie accessoire patente ou cachee 
d'incitations multiples initiees par une fibrillation ou un flutter 
auriculaire. 

En pratique, la mort subite peut survenir dans deux conditions 
differentes. Dans les cas les plus frequents, elle frappe, selon 
Jeresaty [521 , des femmes d'age moyen, de 30 a 40 ans, avec un risque 
d'autant plus eleve qu'il s'agit de formes familiales de prolapsus. A 
l'auscultation est percu un souffle telesystolique precede d'un click 
ou un souffle holosystolique, et sur l'electrocardiogramme sont 
enregistres des troubles de la repolarisation ventriculaire dans les 
derivations posterolaterals et de multiples extrasystoles 
ventriculaires. La notion prealable de syncopes imputables a des 
acces de tachycardie ou de fibrillation ventriculaire est souvent 
retrouvee avec des valves redondantes en echocardiographie, mais 
curieusement une insuffisance mitrale moderee ou absente I16/ 38J . A 
l'inverse, la mort subite peut survenir chez des sujets du sexe 
masculin, d'un age moyen voisin de 60 ans, ayant une insuffisance 
mitrale notable avec une mauvaise fonction ventriculaire gauche, 
une fraction d'ejection basse, et des troubles graves du rythme 
ventriculaire po ' 571 . 

II est done souhaitable d'identifier ces patients a risque afin de les 
soumettre a une surveillance reguliere clinique, echocardio- 
graphique et electrocardiographique, basale et ambulatoire, ainsi 
qu'a un traitement preventif approprie institue apres une etude 
electrophysiologique eventuelle et pouvant aller des betabloquants 
et/ou des antiarythmiques jusqu'au defibrillateur implantable, sans 
compter une correction chirurgicale de la cardiopathie en cas 
d'insuffisance mitrale notable. 

ACCIDENTS VASCULAIRES ISCHEMIQUES 
CEREBRAUX ET RETINIENS 

Les accidents vasculaires cerebraux et retiniens ont une incidence 
variant de 0,14 a 0,6/100 annees-patient (tableau I). lis sont d'origine 
embolique et ont pour substratum, soit des emboles plaquettaires 
developpes sur des fissurations de l'endothelium valvulaire et du 
tissu conjonctif sous-endothelial, soit des formations cruoriques 
constitutes dans le cul-de-sac limite par la valve mitrale posterieure 
et la paroi de l'oreillette gauche. Contrairement aux autres 
complications, il ne semble pas exister de lien certain entre le 
caractere epaissi et redondant des valves ou l'apparition d'une 
insuffisance mitrale apres epreuve d'effort et la frequence des 
accidents vasculaires cerebraux. Les etudes les plus recentes [4fSI , 
basees sur des criteres echocardiographiques bidimensionnels 
rigoureux, montrent que chez des sujets jeunes de moins de 45 ans, 
victimes d'un accident vasculaire cerebral, un PVM n'est retrouve 
que dans 1,9 % des cas, ce qui est loin des 40 % initialement 
rapportes [8] avec les premiers enregistrements en mode M, si bien 
qu'il parait souhaitable de rechercher, surtout chez des sujets jeunes, 
par echocardiographie transcesophagienne, une autre cause 
potentielle d'embolie systemique que le prolapsus, telle qu'un 
anevrisme du septum interauriculaire dont l'association au 
prolapsus est retrouvee dans pres de 10 % des cas l79 \ De meme, la 
mise en evidence d'un foramen ovale permeable par 
echocardiographie bidimensionnelle de contraste permettrait 
d'expliquer certaines embolies paradoxales. Neanmoins, dans 
l'etude de Barletta et al [51 , les accidents vasculaires cerebraux 
seraient quatre fois plus frequents dans les formes diffuses de 
prolapsus valvulaire (mitral, aortique et tricuspide), avec 
epaississement valvulaire, que dans le PVM isole. Quoi qu'il en soit, 
la survenue d'un accident embolique au cours du PVM implique 
l'administration d'un traitement anticoagulant initial d'une duree 



allant de 3 mois a 1 an selon les auteurs [7 - 13] , et relaye ensuite par 
les antiagregants plaquettaires, aspirine chez l'homme, associee au 
dipyridamole chez la femme. 

Le pronostic des accidents vasculaires cerebraux est generalement 
bon car ils s'observent essentiellement chez des sujets jeunes entre 
la troisieme et la cinquieme decennie [UI . Les recidives qui 
surviendraient selon Jackson et al 1501 dans 16 % des cas ne 
comporteraient aucun deficit residuel nouveau, mais impliquent 
alors la mise sous traitement permanent par les antivitamines K. 

Conduite a tenir apres un accident vasculaire cerebral ischemique 
transitoire ou constitue. 

- Aspirine apres un traitement anticoagulant initial de 3 mois 
apres un accident vasculaire cerebral transitoire. 

- Aspirine pour les patients de moins de 65 ans en fibrillation 
auriculaire sans histoire d'insuffisance mitrale, d'hypertension 
arterielle ou d'insuffisance cardiaque. 

- Antivitamine K pour les patients de 65 ans ou plus, en 
fibrillation auriculaire avec insuffisance mitrale, hypertension 
arterielle ou insuffisance cardiaque. 

- Antivitamine K apres accident vasculaire cerebral constitue. 

Recommandations particulieres 



EN MATIERE DE CONTRACEPTION 

Un grand nombre de femmes peuvent etre concernees. En effet, 
d'apres l'etude de Framingham [86] , 12,9 a 17 % des femmes jeunes, 
agees de 20 a 39 ans, auraient un PVM. Or, e'est l'age d'election de 
la contraception. En dehors du prolapsus lui-meme, plusieurs 
contre-indications classiques a l'utilisation de toute pilule sont bien 
connues, a savoir le tabagisme, l'hypertension arterielle, 
l'hypercholesterolemie, l'hypertriglyceridemie, ou des antecedents 
de thrombophlebite des membres inferieurs. 

En ce qui concerne le prolapsus valvulaire lui-meme, seuls les cas 
qui s'accompagnent de migraine [41] ou qui comportent un 
epaississement important des feuillets mitraux superieur ou egal a 
5 mm constituent une contre-indication a l'usage de la pilule. En 
l'absence des conditions precedentes, une femme jeune ayant un 
PVM asymptomatique ou paucisymptomatique peut beneficier 
d'une contraception par pilule. On peut alors faire appel non pas 
aux cestroprogestatifs, meme peu doses en cestrogenes, qui sont 
contre-indiques car ils accroissent le risque d'accidents vasculaires 
cerebraux ischemiques, mais aux progestatifs purs, soit fortement 
doses et donnes de facon discontinue, soit et mieux encore, aux 
progestatifs faiblement doses donnes de facon continue. 

Lorsque toute pilule est contre-indiquee, une contraception locale 
par preservatifs peut etre proposee, ce qui a de plus l'avantage d'etre 
un moyen de prevention contre la transmission du virus de 
l'immunodeficience humaine (VIH). Les dispositifs intra-uterins 
doivent etre au contraire evites, car ils exposent au risque 
d'infections genitales, points d'appel possibles d'une endocardite 
infectieuse. 

EN MATIERE DE GROSSESSE 

Les grossesses sont bien tolerees chez les femmes ayant un PVM et 
ne posent en general aucun probleme particulier au moment de 
l'accouchement [80 - 881 . Le prolapsus peut meme disparaitre au cours 
de la grossesse [80] , du fait d'une augmentation du volume 
ventriculaire gauche, d'oii la necessite de refaire un controle 
echocardiographique au cours du post-partum lorsque les 
conditions hemodynamiques sont redevenues normales. La notion 
d'avortements spontanes repetes et d'un eventuel accident 
vasculaire cerebral doivent faire rechercher un syndrome des 
antiphospholipides par les tests de coagulation et immunologiques 
appropries. 
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EN MATTERE DE SPORT 

On peut distinguer trois categories de sujets. 

Un premier groupe, numeriquement le plus important, correspond 
a des sujets jeunes de moins de 40 ans ayant un PVM 
asymptomatique ou paucisymptomatique, un simple click a 
l'auscultation et un aspect mineur a l'echocardiogramme avec des 
feuillets mitraux peu epaissis. II s'agit d'une population a risque 
minime pour laquelle le sport est autorise sans restriction. 

Un deuxieme groupe, beaucoup moins important, concerne des 
sportifs ayant un PVM et desireux de faire des competitions. 
Celles-ci peuvent etre autorisees, sauf selon Cousteau [26] et 
Jeresaty [53] pour les cas ou les sujets ont : 

- une histoire familiale de mort subite ; 

- des syncopes ou presyncopes ; 

- des troubles du rythme ventriculaire severes, repetitifs, 
polymorphes, surtout s'ils sont accentues par l'effort ; 

- un allongement de l'intervalle QT en raison du risque de torsades 
de pointes et de mort subite ; 

- une insuffisance mitrale, surtout si elle est associee a un certain 
degre de cardiomegalie ; 

- un syndrome de Marfan en raison du risque de dissection 
aortique. 

Dans tous ces cas, seule peut etre autorisee la pratique d'un sport 
de loisir de faible intensite appartenant a la classe IB (bowling, 
cricket, curling, golf et tir a la carabine ou au pistolet). 



Un troisieme groupe de sujets, assez nombreux, est une population 
intermediate dont la participation a des activites sportives est 
discutee au cas par cas. Les facteurs pejoratifs sont : 

- un age superieur a 40 ans ; 

- des signes fonctionnels a type de douleurs, dyspnee, palpitations, 
petits malaises ; 

- un souffle holosystolique ; 

- des anomalies de la repolarisation a l'electrocardiogramme 
persistant a l'effort apres blocage beta-adrenergique ; 

- des troubles du rythme ventriculaire declenches par l'epreuve 
d'effort ou detectes par enregistrement Holter. 

Conclusion 

Quamnte ans apres sa description initiale, le PVM doit etre considere 
dans la plupart des cas comme une anomalie benigne dont la 
surveillance est relativement simple et oil des paroles rassurantes sont 
souvent plus utiles que des examens sophistiques. On pourrait meme, 
comme le conseillent Perloff et al [77] et Retchin et al [83] , se dispenser de 
signaler nommement a certains patients le diagnostic de PVM pour ne 
pas faire apparaitre chez eux des symptomes qui seraient plus la 
consequence du diagnostic que de I'anomalie valvulaire elle-meme. II 
existe neanmoins des formes de prolapsus potentiellement graves par la 
survenue de complications dont I'incidence globale est estimee de 1 a 
3/100 annees-patient , et qui impliquent alors un suivi tres serieux, 
clinique, electrocardiographique, echocardiographique et therapeutique. 
Une prophylaxie anti-infectieuse rationnelle et une chirurgie 
reparatrice precoce de I' insuffisance mitrale doivent pouvoir en 
ameliorer le pronostic. 
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